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   A 42-year-old man diagnosed with von Willebrand disease 7 years earlier visited his home doctor 
with a chief complaint of gross hematuria. Abdominal ultrasonography showed bilateral renal 
tumors. He was referred to our hospital on June 15, 1993. 
   His mother also had von Hippel-Lindau disease and was treated by hemodialysis after bilateral 
nephrectomy. The examination and imaging revealed bilateral renal cell carcinoma of von Hippel-
Lindau disease associated with von Willebrand disease. Partial  nephrectomy and enucleation for 
a small tumor on the right side and enucleations for five tumors on the left side were performed. 
Histological diagnosis of all tumors were renal cell carcinoma, clear cell subtype, grade  1-2. 
   The patient has been well without local recurrence or distant  metastas's for 16 months since 
the operation. 
   This is the first case of bilateral renal cell carcinoma of von Hippel-Lindau disease associated 
with von Willebrand disease in Japan. 
                                                  (Acta Urol. Jpn. 41:  679--682, 1995) 

















































入 院時 検 査 所 貝 血液 一 般,生 化 学 検査 で は特 に異
常 を 認 め なか った.凝 固 系 で は,APTT・Pが40.5秒
(APTT.C33.3秒)とや や延 長 し,vonWillebrand
因 子 抗原 量32%,リ ス トセ チ ン コフ ァ クタ ー(RCof)
13%,第珊 因子 活 性28%と低 値 を示 した.尿 検査 で は
潜 血(2十),沈 渣 にてRBC20～30/hpfと 顕 微 鏡 的
血 尿 を 認 め た.尿 細 胞 診 はclassIであ った.
画 像 診 断=CT(Fig・1)で は,両 腎 に多 発 す る内
部不 均 一 な 腫 瘍性 病 変 を認 め た.ま た これ らは,IV-
DSA(Fig.2)でhypervascularであ った ・ 明 らか
な リソパ節 転 移 お よび静 脈 浸 潤は 認 め な か っ た.
99mTc・DMSA腎シ ソチ グラ ム で は,腫 瘍 に一 致 し
た 占拠病 変 が認 め られ た.
以 上 の 各種 画 像 診 断 を も とに腫 瘍 を マ ッ ピ ン グ した
(Fig.3).右腎 の中 部 か ら下極 は腫 瘍 に 占め られ,左
腎 に は 計5つ の腫 瘍 が 散 在 して い た.そ の他 で は 膵 に
小 嚢 胞 を 認 め る 以外 に,肝,肺,眼,頭 蓋 内に は特 変
を認 め な か った.以 上 よ り,vonWllebrand病を伴





















ぼ正常の値に保 った.し かし通常の手術より出血 し易
続,ほ か=vonHippel-Lindau病・両 側 腎細 胞 癌
く,出 血 量 は 右 腎 お よび左 腎 手 術 時 に それ ぞれ3,560
mlと1,186mlで あ った.
病理 所 見:い ず れ の腫 瘍 もrenalcellcarcinoma,
alveolartype,clearce11subtype.grade1～2で偽
被 膜 を有 して お り断 端 に腫 瘍 細 胞 を認 めずpT2,pVO
lNFαで あ った(F三9.4).
術 後経 過:自 験 例 はvonWillebrand病が あ り,
腎周 囲 をす べ て 剥離 し複 数 の腫 瘍 を 核 出 した た め,術
後2週 は安 静 臥 床 と した,腎 機 能 は2度 目の手 術 後4
日目に血 清 ク レアチ ニ ソがL94mg/dlと 最 高 値 を示
した が,1ヵ 月 後 に は1.18mg/d1とな った 。 ク レァ
チ ニ ン 。ク リア ラ ンス は 術 前 の7L7ml/minが,2
度 目の手 術 を 経 て1ヵ 月 後 は56.lml/minとな った.
術 後16ヵ月 を経 た 現 在 イ ソ ター フ ェ ロ ソ療 法 を継 続



































のが8例5-10)あり,そ のうち自験例 のごとく両側 に
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